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   Little information is available regarding the correlation between Prader-Willi syndrome and 
urolithiasis. We report a patient with Prader-Willi syndrome with a renal uric acid (UA) stone. 
   A 23-year-old male patient was admitted to our department with gross hematuria nd leftflank 
pain. The blood and urine examination demonstrated hyperuricemia with the presence of UA crystals 
in the urine. Excretory urography revealed a radiolucent stone (17 X 27 mm) in the left renal pelvis 
suggesting a UA stone. The stone was removed successfully using extracorporeal shockwave 
lithotripsy (ESWL) combined with medication for UA metabolism. The stone was thought o have 
formed as a result of overeating associated with Prader-Willi syndrome, and accompanying 
overproduction of purine. 
                                               (ActaUrol. Jpn.  44  : 37-39 1998) 
Key  words  : Prader-Willi syndrome, Renal stone, Uric acid stone
緒 言
Prader-Willi症候群 は,ア ーモ ン ド型の眼な どの特
徴的な顔貌,筋 緊張低下 および哺乳障害,過 食 と体幹
部中心の肥満,性 腺機能不全 を特徴 とす る症候群で,
その発生頻 度はIO,OOOない し15,000人に1人 と考 えら
れている疾患で ある.ま たその病因は染色体15番の,
15qlI-q13部の欠失 また は母 親片親性 のダイソ ミとさ
れているD
今 回,わ れ わ れ は左 腎 に 尿 酸 結 石 を合 併 した




家族歴:尿 路結石 ・痛風 な し
既往歴:Prader-Willi症候群





入 院時 現症:身 長151.5cm,体重70.8kg,手足
は小 さ く,体 幹部 中心 の肥満 があ った.前 額 部 は狭
く,ア ーモ ン ド型の眼,高 口蓋 を認めた.
左肋骨椎 体角の叩打痛 を認めた.陰 嚢 陰茎は低形
成で,両 側 精巣 は触知 しなか った.四 肢関節の発赤,
腫脹 は認めなか った.ま た,学 童期 より獣鳥肉類 や大
豆食 品を好んで食べ ていた.
検 査 成 績:血 液 生化 学 検 査 で は血 清尿 酸 値8,3
mg/dl,空腹 時血糖ll2mg/dlと高値 を示 したが カ
ル シウム,副 甲状腺ホルモ ンは正常値であった.一 般
検尿 はpH5.0,潜血3+,尿 沈渣 は赤血球数多数/視
野,白 血 球数6--10/視野,尿 酸結 晶+で あった.一
日尿量 は1,000～1,300mlで,尿生化学検査 で は尿
酸370mg/day,カル シウム109mg/day,シスチ ン
77.5μmol/day,尿培養は陰性であった.
画像検査:静 脈性腎孟造影(IVP)では左 腎孟 内に
17×27mm大のradiolucentstoneと思 われ る陰影欠
損 を認 めた.両 腎 のsizeには左右差 はな く,ま た水
腎症 ・水尿管 も認 めなか った(Fig.1).
入院後経過:尿 酸腎結石を強 く疑いアロプリノール
(300mg/day),クエ ン酸塩(Uralyt-U3g/day)を投
与す るとともにダブルJ尿 管 ステ ン トカテ ーテルを留
置 し,1996年3月7日お よび3月21日 にそれぞれ20
kv,2,500発,20kv,3,200発のESWLを 施行 した.
2回のESWLで 砕石効果 は良好で,自 然排石 を認
めた.現 在,残 石や再発 はな く経過 している.ま た,
結石分析 では尿酸結 石(尿 酸≧98%)であることを確
認 した.
入 院はPrader-Willi症候群 の管理 に手慣 れてい る
小児科病棟 とし,入 院中乱暴行為,他 人の盗食がみ ら







Prader-Willi症候群 は現在 本邦 で132例が診断 され
"竹の子 の会(親 の会)"に 登録 されているが
,そ の う
ち成人症例 は19例(14.4%)と少 ない.成 人症例 に関
しては今 までに,肥 満による糖尿病,睡 眠時無呼吸が
予後 に影響 し,躁 轡病等 の精神病が高頻度に出現する
ことが明 らかになって きてい るものの,そ の他の合併
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結 語
左腎 に尿酸結石 を合併 したPrader-Willi症候群 の
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